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Introducao

Paragangliomas (PGL) sao tumores neuroendocrinos raros,
produtores de catecolaminas, de localizacao extra adrenal,
causadores de hipertensao arterial sistémica (HAS) secundaria, em
que o fator induzivel por hipoxia desempenha um papel critico na
génese do tumor.

Relato de caso

Paciente feminina, 13 anos, com diagnostico de conexao
atrioventricular univentricular com ventriculo tipo esquerdo, conexoes
ventriculo arteriais concordantes com cirurgia previa derivagcao cavo
pulmonar parcial (Glenn). Interna no servigco de cardiologia pediatrica
para realizacao de cirurgia cavo pulmonar total (Fontan) porem com
picos hipertensivos paroxisticos, contraindicando a cirurgia. Sem
relato prévio de HAS. Relato de cefaleia diaria, nauseas, sudorese
noturna nos 6 meses que precederam a internacao. Medicada com
Captopril e Hidralazina sem melhora clinica ou dos valores
pressoricos. Iniciada investigacao para causas secundarias de HAS. Corte apical quatro cidmaras mostrando a dupla via ce entrada de vendriculo

Realizadas dosagens de metanefrinas urinarias e acido R L Oy & 0 O, o T OO a0
vanilmandeélico, angio tomografia de torax, ecocardiograma (Figura 1)
ultrassonografia renal, vias urinarias, eletrocardiograma, ecodoppler
de arterias renais, tomografia computadorizada (TC) de cranio e
abdome, mapeamento ambulatorial da pressao arterial. TC de
abdome: lesao expansiva de partes moles localizada em regiao
retroperitoneal, intercavoaortica, ao nivel dos hilos renais (Figura 2).
Iniciado alfa blogqueador (Prazosin) com normalizacao dos niveis
pressoricos. Encaminhada ao servico de oncologia, realizada
resseccao tumoral. Anatomia patologica confirmou paraganglioma e
linfonodos livres de neoplasia. Imuno-histoguimica: cromogranina,
sinaptofisina e NB84 - positivos. S100- positivo em celulas
sustentaculares. Indice de proliferacdo celular (Ki67) <1%. Houve
normalizacao dos niveis pressoricos € dos niveis das metanefrinas.
Segue em acompanhamento ambulatorial apos realizacao da cirurgia
de Fontan, assintomatica.

Figura 1

Discussao | " | .
Tomografia de abdome mostrando lesao expansiva (setas) com densidade de

As suscetibilidades geneticas que resultam na ativacao de vias de partes moles e realce heterogéneo pelo meio de contraste, as custas de areas
hipoxia dentro das células cromafins foram implicadas no hipodensas sugestivas de degeneragao cistico; necrotica de permeio,
desenvolvimento desses tumores. A Cardiopatia Congénita clanotica localizada em situagao retroperitoneal, intercavoaortica, ao nivel dos hilos
(CCC) pacientes que vivem em grandes altitudes e aqueles que renais, medindo cerca de 2,8x2,3x1,9cm.
sofrem de doenca pulmonar obstrutiva cronica sao de risco para |
PGL. A hipdxia cronica relacionada a paliacdo do ventriculo Unico T
seria um gatilho para o desenvolvimento de PGL.

Conclusao
A suspeita clinica € necessaria para o diagnostico de PGL, os Palavras-chave: paraganglioma, crianga, cardiopatias.
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